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Artigo / Article
Medidas gerais no tratamento das doenças falciformes
General measures in the treatment of sickle cell disease
Josefina A. P. Braga O artigo apresenta as mais importantes medidas gerais nos cuidados do paciente com
anemia falciforme, a qual apresenta elevada morbimortalidade. A prática de medidas
preventivas, que incluem a triagem neonatal, a educação dos cuidadores e dos pacien-
tes, o aconselhamento nutricional, a imunização e a profilaxia com penicilina na pre-
venção da infecção pelo pneumococo, contribuem para a redução da morbimortalidade
bem como à melhora da qualidade de vida desses pacientes. Rev. bras. hematol. hemoter.
2007;29(3):233-238.
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Na anemia falciforme não existe  tratamento específico;
assim, a melhora da sobrevida e da qualidade de vida desses
pacientes se baseia em medidas gerais e preventivas.
As manifestações clínicas que os pacientes falcêmicos
apresentarão no decorrer da vida devem-se a dois fenôme-
nos principais: o da oclusão vascular pelos glóbulos verme-
lhos seguida de infarto nos diversos tecidos e órgãos, e o da
hemólise crônica e seus mecanismos compensadores. Dessa
maneira, esses eventos associados terminam por lesar pro-
gressivamente os diversos tecidos e órgãos como: pulmões,
coração, ossos, rins, fígado, retina, pele, e incluem-se ainda
descrições sobre alterações no crescimento seguido de atra-
so puberal. Este fenômeno da vaso-oclusão também leva à
destruição progressiva do baço e conseqüentemente à auto-
esplenectomia, sendo responsável pela susceptibilidade au-
mentada a infecções graves.1
O acompanhamento ambulatorial visa não só a avalia-
ção periódica dos diversos órgãos e sistemas, a fim de preco-
cemente serem detectadas alterações, mas também a orienta-
ção do paciente e de seus familiares sobre a doença. A cria-
ção de vínculo dos pacientes e seus familiares com  a equipe
de saúde é fundamental,  pois facilita a compreensão sobre a
doença e conseqüentemente evita que os mesmos procurem
diferentes hospitais, mantendo o acompanhamento em um
único centro de referência.
Em nosso país, estudo realizado por Alves (1996), so-
bre a mortalidade da anemia falciforme, observou que 78%
dos óbitos devido à doença falciforme ocorreram até os 29
anos de idade e, destes, 37,5% concentravam-se nos meno-
res de 9 anos, confirmando a elevada letalidade da doença.2
Países como os Estados Unidos e a Jamaica já demons-
traram que a maneira mais eficiente e efetiva para reduzir a
morbimortalidade da doença falciforme é a triagem neonatal,
uma vez que o diagnóstico precoce permite a inserção do
paciente em programas de saúde multidisciplinares, com a
utilização de cuidados preventivos e orientação aos pais,
proporcionando melhora na qualidade e sobrevida desses
pacientes.3,4  No Brasil, a portaria no  822/01 do Ministério da
Saúde incluiu as hemoglobinopatias no Programa Nacional
de Triagem Neonatal (PNTN), permitindo assim o diagnósti-
co já ao nascimento.3
A rotina de manutenção da saúde do paciente com
doença falciforme deve ser iniciada já nos dois primeiros
meses de vida. A educação dos pais ou responsáveis sobre
a doença é de extrema importância; desde a primeira con-
sulta devem ser orientados quanto à importância de manter
hidratação e nutrição adequadas e de conhecer os níveis de
hemoglobina e sinais de palidez. Os familiares devem ser
alertados sobre a importância da prevenção das infecções,
através das vacinações e do uso da penicilina profilática e
234
Rev. bras. hematol. hemoter. 2007;29(3):233-238                                                                                                                              Braga JAP
encorajados a reconhecer as intercorrências da doença. O
aconselhamento genético poderá ser oferecido caso os pais
assim o desejarem.
O seqüestro esplênico é a segunda causa de morte en-
tre as crianças com anemia falciforme, podendo ocorrer a
partir dos 2 meses de idade até por volta dos 3 anos, e nos
pacientes com doença falciforme, em idades maiores. Os pais
ou responsáveis devem ser instruídos que o seqüestro ca-
racteriza-se por um quadro de instalação abrupta com palidez
e aumento do volume do baço com dor abdominal, fraqueza
súbita, podendo ser desencadeado com processos infeccio-
sos. É importante que aprendam a palpar o baço, a fim de que
possam identificar precocemente o seqüestro esplênico, fato
este que reduz de forma significativa a mortalidade dessas
crianças.4,5
A equipe de saúde deve alertá-los sobre o risco das
infecções e quanto à importância da febre nesses pacientes,
orientado-os a  procurar  atendimento médico imediato quan-
do houver qualquer um desses sinais ou sintomas: palidez,
febre, presença de dor torácica, dispnéia, dor abdominal,
cefaléia, náuseas ou vômitos, aumento do baço, alterações
do comportamento.
Uma vez que os episódios dolorosos consistem na com-
plicação mais freqüente na doença falciforme, os pacientes e
seus familiares devem ser ensinados a reconhecer a origem e
a intensidade da dor, para que possam, no domicílio, proce-
der a uma hidratação adequada e fazer uso de analgésicos
tão logo surjam as dores, e procurar tratamento hospitalar
caso essa medidas simples sejam ineficazes.
O retorno às consultas de rotina deve ser realizado a
cada dois ou três meses nos primeiros três anos de vida. A
partir dos 4 anos de idade essa freqüência pode ser feita a
cada 4-6 meses, ou mais precocemente dependendo das ne-
cessidades de cada paciente.6
Deve ser ressaltada a importância de uma nutrição ade-
quada através do aconselhamento nutricional. O ácido fólico
deverá ser prescrito, uma vez que as necessidades estão au-
mentadas, sobretudo no período de crescimento e durante a
gestação. A deficiência de zinco tem sido sugerida, podendo
ser uma das causas do atraso do crescimento e das úlceras
de perna nesses pacientes.7,8
O médico deverá se preocupar  durante o acompanha-
mento em monitorar a velocidade do crescimento, através
das medidas do peso e da estatura a cada consulta, a fim de
detectar qualquer atraso. A ocorrência de atraso no cresci-
mento e desenvolvimento em pacientes portadores de ane-
mia falciforme tem sido relatada por diversos autores. Embo-
ra o peso e comprimento ao nascimento seja normal, ao redor
dos 2 anos de idade observa-se que alguns pacientes come-
çam a apresentar diminuição da velocidade média de ganho
de peso, a qual se acentua progressivamente com a idade,
havendo também comprometimento estatural, culminando
com atraso no desenvolvimento sexual, e posterior  retoma-
da do crescimento ao término da adolescência.8-11
A higienização oral adequada é importante para preve-
nir as infecções dentárias, pois podem levar a outras compli-
cações da doença falciforme.12
A prática de exercícios pode ser encorajada, desde que
as atividades sejam regulares, moderadas e o esforço progri-
da lentamente. O próprio paciente deve monitorar a medida
adequada para ele quanto ao esforço físico. Os responsáveis
e o paciente devem ser alertados sobre a necessidade da
hidratação, antes, durante e após as atividades físicas. Tam-
bém devem ser lembrados que as variações de temperatura,
como calor ou frio, podem desencadear crises; assim, o uso
de roupas apropriadas é fundamental.6
Cabe ainda ao médico orientar que é importante discu-
tir a doença e suas características na escola ou no emprego
que o paciente freqüenta, dessa forma facilitando a compre-
ensão pelas ausências e a adequação às suas necessidades.6
A avaliação periódica dos diversos órgãos e sistemas é
necessária, a fim de que precocemente sejam detectadas alte-
rações, devendo ser ressaltado junto ao paciente e seus res-
ponsáveis sobre a necessidade da realização dos exames de
rotina, uma vez que essas alterações (cardíacas, renais, pul-
monares, presença de cálculos biliares, lesões retinianas, etc)
podem se instalar de modo insidioso, sem expressão clínica
exuberante.13
Os níveis de hemoglobina devem ser solicitados e ava-
liados a cada consulta, o paciente deve ter conhecimento
dos seus valores médios de hemoglobina, a fim de que sejam
evitadas transfusões desnecessárias. A cada retorno reavaliar
se a profilaxia contra as infecções através das vacinas e do
uso da penicilina está sendo realizada adequadamente.
A execução e manutenção dessas medidas gerais con-
tribuem de maneira decisiva na redução da morbimortalidade
desses pacientes, além de assegurar uma melhora na quali-
dade de vida.
No quadro 1 encontram-se apresentadas resumidamente
as principais medidas gerais no acompanhamento do pacien-
te falcêmico.
Quadro 1.  Medidas Gerais na Doença Falciforme
Educação dos familiares e do paciente sobre os principais
aspectos da doenças
Orientação sobre nutrição, hidratação, uso de roupas adequadas
à temperatura, exercícios
Orientação sobre a importância do acompanhamento regular
Imunização adequada
Orientação para manutenção da profilaxia e realização do
esquema vacinal
Ensinar a palpar o baço e medir a temperatura
Acompanhamento do crescimento e desenvolvimento
Suplementação com ácido fólico
Realização de exames períodicos para detectar precocemente
alterações
Aconselhamento genético e detecção de outros portadores na
família (oferecido)
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Imunização
A criança com doença falciforme, além de  receber to-
das as vacinas recomendadas no calendário de vacinação,
requer outras adicionais, como a vacina contra o pneumo-
coco, meningite e vírus influenza. As vacinas anti-hemófilus
e hepatite B fazem parte do esquema vacinal habitual no
primeiro ano de vida, devendo ser verificado através da
consulta à carteira de vacinação, se a criança recebeu o
esquema completo.
As vacinas especiais são indicadas e realizadas nos
Centros de Referência para Imunobiológicos Especiais
(CRIE).
No quadro 2, encontra-se o esquema preconizado para
essas vacinas acima citadas.14
doenças cardíacas ou pulmonares crônicas) ou secundárias
(decorrentes de infecções bacterianas associadas – como as
otites médias, sinusites e a pneumonia pneumocócica). A
vacinação representa a principal medida preventiva contra o
vírus influenza, podendo reduzir a morbidade da doença e o
risco de complicações bacterianas graves.22
Recomenda-se administrar a vacina após os 6 meses de
idade (no 1ºoutono), sendo duas doses com intervalo de um
mês e uma dose anual nos outonos subseqüentes.
Vacina  antipneumocócica
O pneumococo é o principal agente causador de sepse
em crianças falcêmicas; assim, a profilaxia  através da vaci-
na é um dos principais meios para reduzir a mortalidade.
A vacina pneumocócica 23-valente contém cerca de
90% dos sorotipos causadores de doença invasiva nos paí-
ses desenvolvidos e pouco mais de 80% no Brasil, não ofere-
cendo proteção para crianças abaixo de 2 anos, devido às
características da resposta imune.
A efetividade da vacina na proteção de doença pneu-
mocócica invasiva é ao redor de 70%, é administrada em dose
única, e as crianças vacinadas antes dos 10 anos de idade
devem ser revacinadas após três a cinco anos da primeira
dose.15-18
A vacina conjugada 7-valente contém polissacárides
capsulares de sete sorotipos (4, 6B, 9V, 18C, 19F e 23F) os
quais são responsáveis por mais de 80% dos sorotipos de
doença pneumocócica invasiva, nas crianças menores de 6
anos nos Estados Unidos, e mostrou eficácia próximo de
100% na prevenção de doença invasiva por pneumococo.19
Em nosso país, considerando os sorotipos prevalentes em
crianças até 5 anos, pressupõe-se cobertura vacinal para
doença invasiva em torno de 52%, podendo chegar, com o
uso da heptavalente, a 70% em crianças até 2 anos.18,20
A recomendação para imunização antipneumocócica nas
crianças falcêmicas é feita com a pneumoconjugada 7-valen-
te, aplicando-se três doses no primeiro ano de vida e um
reforço a partir de 12 meses, e que recebam uma dose da
vacina polissacarídica 23-valente após os 2 anos de idade,
com reforço após 3 e 5 anos, a fim de que seja ampliada a
cobertura dos sorotipos. Ainda é recomendado que crianças
menores de 5 anos, que só receberam a vacina 23-valente,
recebam também a vacina 7-valente.14,21
No quadro 3 encontra-se o esquema recomendado de
imunização pneumocócica para crianças com doença falci-
forme  não vacinadas previamente.14
Em todas as consultas deve ser verificado, através da
carteira de vacinação, se o esquema de vacinação está sen-
do realizado. Os pacientes com doença falciforme que
porventura não tenham recebido as vacinas para hepatite,
anti-hemófilus, antipneumocócica, antimeningocócica na
idade adequada, devem ser encaminhados para os Centros
de Referência para Imunobiológicos Especiais, para proce-
der a vacinação.
Quadro 2. Esquema de imunização das vacinas recomendadas
para o paciente com doença falciforme.
* Hepatite: a vacinação pode ser iniciada em qualquer idade . Deve
ser administrada em três doses. Em adultos, deve ser administrada
apenas naqueles com sorologia negativa para hepatite B.
**Hemófilus: se o esquema da vacina se iniciar a partir de:
• 7-12meses deve-se administrar duas doses com interva-
los de dois meses, seguidas de reforço aos 15 meses.
• >1 ano de idade e < 19 anos de idade deve-se administrar
apenas uma dose com reforço após cinco anos.
Quadro 2. Esquema de imunização das vacinas recomendadas
para o paciente com doença falciforme
Vacina 1a dose 2a dose 3a dose  Reforço
Hepatite B* Ao nascer 2 meses 6meses -














Meningococo C Ver esquema
 abaixo
Vírus Influenza Ver esquema
abaixo
Vacina conjugada contra meningococo C
O  esquema pode variar dependendo da vacina utiliza-
da. Recomendam-se três doses (Meningitec®-Weith e
Menjugate®-Chiron) ou duas doses (Neisvac C®-Baxter)
para menores de um ano e dose única para crianças maiores,
para todas as vacinas.14
Vacina antiinfluenza
A doença falciforme pertence a um grupo de desordens
que apresentam um risco aumentado para desenvolver com-
plicações relacionadas ao vírus influenza. Estas complica-
ções podem ser primárias (decorrentes do próprio vírus –
como a pneumonia, que é mais freqüente em adultos com
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Profilaxia das infecções
Os pacientes falcêmicos são susceptíveis às infecções
sobretudo por germes encapsulados, uma vez que a função
esplênica é perdida devido ao progressivo infarto no baço.
Estudo realizado demonstrou que a proporção de crianças
com anemia falciforme (HbSS) com asplenia funcional é de
14% aos 6 meses de idade, 28% no primeiro ano de vida, 58%
aos 2 anos, 78% aos 3 anos e 94% aos 5 anos de idade,
confirmando o elevado risco de sepsis fulminante no pacien-
te falcêmico já nos primeiros anos de vida.23
Estudo realizado por Gaston et al (1986), usando a pe-
nicilina profilática via oral, administrada duas vezes ao dia,
em crianças HbSS de 3 a 6 meses de idade, observou que a
incidência de bacteremia por pneumococo diminuiu em 84%,
com nenhum óbito por sepse. É importante enfatizar que,
embora a profilaxia seja preconizada para pacientes com HbSS,
assume-se que seja também válida para as crianças portado-
ras de HbSß0-talassemia, e recomendada para as crianças
portadoras de HbSC.6,24
Graças ao diagnóstico precoce realizado através da
Triagem Neonatal, é possível introduzir precocemente a pro-
filaxia com a penicilina e essa é a mais importante intervenção
no manejo da criança com doença falciforme para prevenção
da infecção pneumocócica.
Em nosso meio tem sido empregada a penicilina V oral
ou a penicilina G benzatina a cada 21 dias. Recomenda-se
que a profilaxia seja iniciada nas crianças diagnosticadas na
triagem neonatal a partir dos 2 meses até no máximo 4 meses
de idade, no seguinte esquema:3,13,24,25
Penicilina - V - Oral:
• 125 mg – 2 vezes ao dia até os 3 anos de idade ou
peso até 15 kg
• 250  mg – 2 vezes ao dia dos 3 a 6 anos de idade ou
peso entre 15-25 kg
• 500 mg – 2 vezes ao dia crianças com peso > 25 kg
ou  penicilina benzatina na tentativa de se obter me-
lhor aderência, devendo  ser administrada, a cada 21 dias
(dose 50.000U/kg):
• 300.000 U  para crianças com peso superior a 6 kg e
inferior a 10 kg, via IM (intramuscular)
• 600.000 U para crianças com peso entre 10-25 kg ,
via IM (intra muscular)
• 1.200.000U para > 25kg de peso, via IM (intra-
muscular)
Em caso de alergia à penicilina utilizar a eritromicina:
20 mg/kg, via oral, duas vezes ao dia.
É extremamente importante enfatizar a cada consulta
a importância da profilaxia. Embora o risco de septicemia
pneumocócica diminua após a idade de 5 anos, muitos paci-
entes podem desenvolver infecções pneumocócicas gra-
ves mais tarde na vida, não havendo ainda um consenso
mundial sobre qual a melhor idade para descontinuar a
profilaxia. Uma vez que a função esplênica encontra-se au-
sente nos pacientes maiores de 5 anos, deve ser dado aos
pais ou responsáveis a opção de continuar com a penicilina
se assim o desejarem, levando em consideração os episódi-
os infecciosos pregressos.6
Infecções no paciente falcêmico
As infecções estão entre as principais causas de morte
em crianças falciformes; os agentes etiológicos envolvidos
são patógenos habituais, porém causam infecções mais fre-
qüentes e graves que na população geral.1 Os episódios de
febre exigem pronta intervenção e devem ser encarados como
situações de risco; esses pacientes, quando acometidos de
febre, devem ser avaliados de forma rigorosa e sistemática,
uma vez  que apresentam maior suscetibilidade às infecções.
É importante ressaltar que o paciente falcêmico tem a função
esplênica comprometida já nos primeiros meses de vida, ape-
sar do baço se apresentar ainda de tamanho normal e as
vezes até mesmo aumentado.26
As principais causas da vulnerabilidade a infecções no
paciente falciforme são a disfunção esplênica e a hipóxia
tecidual facilitando locais de foco de infecção. Entre os de-
feitos imunológicos descritos estão: diminuição da produ-
ção de interleucina 4, com comprometimento da maturação
do linfócito B e da produção de IgM; contagem variável de
linfócitos T helper e supressor; redução nos níveis de linfó-
citos T helper e supressor nos pacientes com asplenia funci-
onal; rápida multiplicação bacteriana no sangue devido aos
altos níveis de ferro e transferrina circulantes; produção de
Acs inadequada frente a administração EV de vacinas
polissacarídica.25,27,28
A alteração da função esplênica nesses pacientes de-
termina além da perda da capacidade de filtração mecânica, a
diminuição da opsonização por menor síntese de opsoninas
e pela alteração funcional da via alternativa e clássica do
complemento, resultando em fagocitose e morte intracelular
ineficazes, principalmente para as bactérias encapsuladas
Quadro 3. Esquema recomendado de imunização pneumocócica






7- valente 2-6meses 3 doses,
 intervalo 2 meses
1 dose, com
12-15 meses




12-23 meses 2 doses,
intervalo 2 meses
 _
24- 56 meses 2 doses,
intervalo 2 meses
_







 a  1a dose da
 23-valente
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como Streptococcus pneumoniae, Hemofilus influenza.29
O risco da criança falciforme adquirir infecção pelo
pneumococo quando comparado com a população normal é
trinta a cem vezes maior para bacteremia e quatrocentas ve-
zes maior para sepse  ou meningite; já em relação ao hemófilus
o risco é cerca de duas a quatro vezes maior.28,30,31
Esses pacientes também são mais susceptíveis a infec-
ções por Salmonella sp e germes gram negativos. Em crianças
falcêmicas, a salmonela é o principal agente etiológico da
osteomielite, podendo ainda ser responsável por bacteremia,
pneumonia e abscesso esplênico. A salmonela não costuma
ter predileção por idade, embora  tenha sido observado um
aumento na sua incidência linearmente com a faixa etária.32-36
Quanto aos germes gram negativos, em especial a
Escherichia coli, são responsáveis por uma maior incidên-
cia de infecções do trato urinário, mesmo em pacientes
assintomáticos.30,37 A Escherichia coli, e a Klebsiella sp
incidem predominantemente após os 10 anos de idade.36
Não menos importante é a infecção pelo vírus influenza
uma vez que pode dificultar o controle das infecções bacte-
rianas nas crianças com doença falciforme. É descrito que a
infecção pelo vírus influenza altera a função dos neutrófilos
– a primeira linha de defesa contra as infecções bacterianas.38
Outro fator importante na doença falciforme é que as
infecções virais e bacterianas induzem ao aumento de fibri-
nogênio e estimulam a aderência da célula falciforme ao endo-
télio, o que promove a vasoconstricção e a hipóxia tecidual.
Isto gera uma lesão tecidual que agudamente pode apresen-
tar-se como crises dolorosas, acidente vascular cerebral, sín-
drome torácica aguda, determinantes da elevada morbi-
mortalidade.39
As crianças menores de três anos de idade estão entre
aquelas que apresentam maior risco de infecção grave, sen-
do a meningite, pneumonia e septicemia as principais causas
de óbito.30,40  Os episódios de febre devem ser, portanto, en-
carados como situações de risco, determinando hospita-
lização do paciente, com exame físico cuidadoso, coleta de
exames laboratoriais e instituição de terapia. Esses cuidados
são necessários, uma vez que a doença pneumocócica inva-
siva em crianças falcêmicas é extremamente agressiva, pro-
gressiva e fulminante, sendo que alguns autores relatam que
o intervalo entre o início da febre e o óbito seja de menos de
12 horas.31,41 Ao exame físico, estar atento para sinais de sepse,
meningite, desconforto respiratório, dor óssea localizada,
esplenomegalia. Na admissão realizar os seguintes exames
laboratoriais: hemograma com contagem de reticulócitos,
hemocultura, RX de tórax, urina tipo I e urocultura, cultura de
fezes (se houver diarréia), punção lombar se sinais mínimos
sugestivos de meningite ou paciente <1 ano idade.6
Se a meningite não for suspeitada ou foi descartada,
iniciar antibioticoterapia focando especialmente pneumococo
e hemófilus. Se houver presença de pneumonia interstício-
alveolar deverá ser feita a associação com macrolídeo para
cobertura contra a Chlamydia/Mycoplasma.
Após 72 horas, se o paciente se apresentar afebril, sem
toxemia, e com nível seguro de hemoglobina, avaliar a possi-
bilidade de alta com antibiótico oral. Durante o período de
hospitalização deverá ser realizado hemograma com conta-
gem de reticulócitos pelo menos a cada dois dias. O paciente
deverá retornar para reavaliação após a alta.
É importante ressaltar que todo paciente febril deverá
ser considerado de risco para sepse, mesmo aqueles que
tenham recebido as vacinas anti-hemófilus e antipneu-
mocócicas e que estejam em uso de penicilina profilática.42
No quadro 4 encontra-se apresentado resumidamente
as principais medidas a serem adotadas na criança falciforme
com febre .
Concluímos que através dessas medidas realizadas
pelos profissionais responsáveis e através da educação dos
pacientes e seus familiares sobre a doença falciforme, iremos
caminhar para melhora na sobrevida e na qualidade de vida
dos pacientes falcêmicos.
Abstracts
This article presents the most important measures in the care of
patients with sickle cell disease, which is characterized by a high
morbimortality rate. Effective preventive measures including
newborn screening, education of patients and caregivers, nutrition
support, protective vaccinations and prophylaxis using penicillin to
prevent pneumococcal, contribute to a decrease in the morbimortality
as well as to improve the quality of life of these patients. Rev. bras.
hematol. hemoter. 2007;29(3):233-238.
Key words: Sickle cell disease; immunization; antibiotic prophilaxis;
infection.
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